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Malabsorptionssyndrom auf der Basis einer

transitorischen Storung der Isomaltose-

Hydrolyse bei atrophen Sauglingen

Von
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Kinderklinik der Ernst-Moritz-Arndt-Universitat Greifswald und Kinderabteilung

den

der Einheit Kreiskrankenhaus/Poliklinik Bernburg
(Eingegangen am 7. April 1968)

Bei 7 atrophen Sauglingen im Alter zwischen 2 und 4 Monaten
konnte auf dem Hohepunkt der Erkrankung im Belastungsversuch eine
Isomaltoseintoleranz festgestellt werden," die sich im AnschluR an rezidi-
vierende Virusinfekte der Grippe- bzw. Adenovirusgruppe zugleich mit der
Auspragung der Atrophie manifestierte.

Die biochemischen Befunde bei diesen Patienten sind durch folgende
Veranderungen charakterisiert: 1. einen deutlich herabgesetzten Fettre-
sorptionskoeffizienten; 2. eine nur maflig verminderte D-Xylose-Ausschei-
dung im Harn nach Belastung; 3. einer altersgemafien a-Amylase-Aktivitat
in verschiedenen biologischen Flussigkeiten; 4. einem deutlich geringeren
Blutzuckeranstieg nach Belastung mit 50 g/m2 Koérperoberflache 1,6-0s-
Oligosaccharidgemisch gegenuiber einer solchen mit der gleichen Dosierung
D-Glucose; 5. einem Absinken des pH der Stuhle auf Werte um 6 nach 6
Stunden und um 5 12 Stunden nach der Belastung; 6. einen Milchsdure-
gehalt zwischen 8 und 25 mg nach 6 Stunden und zwischen 19 und 60 mg/g
Stuhltrockengewicht 12 Stunden nach der Belastung; 7. einen lIsomal-
tosegehalt der Stihle zwischen 7 und 49 mg nach 6 Stunden und zwischen
18 und 90 mg/g Stuhltrockengewicht 12 Stunden nach der Belastung;
8. dem Einsetzen von durchfélligen Stuhlen innerhalb von 6 Stunden nach
der Belastung.

Die Symptome dhneln damit weitgehend einer hereditdren Isomaltose-
intoleranz. Zum Unterschied von dieser war jedoch die Saccharosetoleranz
vollig normal, die Anamnese lieR einen »verspéteten« Beginn des Leidens
erkennen, da vor der Infektphase unter kinstlicher Ernédhrung keine Zeichen
einer Isomaltoseintoleranz bestanden. Die aufgezeigten Stérungen konnten
im Anschlu3 an eine nur uber einige Wochen durchgefihrte Eliminations-
didtbehandlung vollstandig und endgultig zum Schwinden gebracht werden.

letzten Jahren hat die Durchféllen infolge einer Lactose-

Differenzierung chronischer Erndh- Malabsorption beschreiben. Schon ein
rungsstérungen durch die Entdeckung Jahr spéter berichteten Weijers,
von Defekten derenzymatischen Hyd- van de Kamer et al. [38, 39, 40] lber
rolyse groBe Fortschritte gemacht. Falle von kongenitaler Saccharose-

Schwarz und Sutcliffe Malabsorption. Die Nahrungskompo-

[20] konnten 1959 erstmals 2 Fé&lle nenten, die in erster Linie beriicksich-
schlechtem Gedeihen mit seit tigt werden muissen, sind Stéarke,
der Geburt bestehenden chronischen Lactose und Saccharose, weil sie im
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24 H. Kleinbaum : Isomaltose-Hydrolyse-Stérung

Gegensatz zu den Monosacchariden
Glucose, Galactose und Fructose vor
ihrer Verwertung erst in der Mucosa-
zelle in die entsprechenden Mono-
saccharide aufgespalten werden mis-
sen. Wenn die kohlenhydratspalten-
den Enzyme a-Amylase, Maltase,
Lactase und Saccharase fehlen oder
ihre Aktivitdt zu gering ist, erreichen
die genannten Nahrungsbestandteile
wie Stérke, Dextrine, Maltose, Lactose
und Saccharose die lleocoecalregion,
wo sie von der intestinalen Bakterien-
flora angegriffen werden. Hierbei
kommt es zu einer schnellen Bildung
von niederen organischen Sduren mit
erheblichen klinischen Symptomen
bei den Patienten. Auricchio,
Dahlqgvist, Mursel und Prader [2]
wiesen 1963 darauf hin, dall die ver-
minderte F&higkeit zur Ausnutzung
von Stérke bei jungen Sduglingen auf
einem Isomaltasemangel beruht.

Im Mittelpunkt des Interesses steht
bei diesem Leiden eine Insuffizienz,
Isomaltose aufzuspalten. Isomaltose
ist bekanntlich ein aus 2 Glucose-
molekilen zusammengesetztes Di-
saccharid, bei dem diese Molekiile
durch eine 1,6-a-Bindung zusammen-
gehalten werden, im Gegensatz zur
1,4-a-Bindung der Maltose. Isomal-
tose wird aus den Verzweigungsstellen
des Glykogens und des Amylopectin-
anteils der Starke durch die hydroly-
tische Aufspaltung dieser Polysaccha-
ride durch a-Amylase in Freiheit ge-
setzt. Aus den Untersuchungen von
Dahlqvist [12, 13, 14, 15] (ber die
Wérmeinaktivierung von Disaccha-
ridasen ist bekannt, dalR Isomaltose
auch beim Menschen durch ein spezi-

fisches Dunndarmenzym, die Isomal-
tase, hydrolysiert wird. Ein Fehlen
bzw. hochgradiger Mangel an diesem
Enzym verursacht eine Isomaltosein-
toleranz, die immer dann in Erschei-
nung tritt, wenn derartigen Patienten
mit der Diat Starke, Dextrine oder
1,6-a-Oligosaccharide in groBerer Men-
ge angeboten werden.

In weiteren Untersuchungen gelang
der Nachweis eines isolierten Mangels
an Isomaltase, Saccharase oder Lac-
tase bei einzelnen jungen S&uglin-
gen [1, 3, 6, 7, 10, 15, 18, 30, 32, 33].

Neben den angeborenen, genetisch
bedingten intestinalen Disaccharida-
semangelzustdnden kommen auch
voriibergehende, reversible Formen
dieser Stérungen vor. Die mit der
Nahrung angebotenen Disaccharide
werden normalerweise durch spezifi-
sche Enzyme, die in der Blrstensaum-

region der Dunndarmschleimhaut
lokalisiert sind, hydrolysiert. Eine
Stérung dieser intrazellularen Di-

saccharidaufspaltung fohrt zum Mal-
absorptionssyndrom. Dieses kann
demnach angeboren sein aufgrund
eines genetisch bedingten Defektes
oder erworben durch eine voriber-
gehende Beeintrdchtigung der spezi-
fischen Funktion der verdauenden
und resorbierenden Oberflaiche der
Dinndarmschleimhaut.  Urséchlich
kommen fir die Auslésung eines sol-
chen Stérungsmechanismus verschie-
dene Krankheiten in Betracht. Nach
Welters und van de Kamer [39]
lann eine anatomische oder funktio-
neile Schadigung der Darmwandzellen
zu einem Absinken der Disacchari-
dase-Aktivitat fihren. Ein hierdurch
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verursachter Durchfall verschwindet
schnell, sobald das Grundleiden, das
zur Herabsetzung der Enzymaktivitat
gefihrt hat, ausgeheilt ist. Bei jungen
Sduglingen treten zunéchst die Symp-
tome einer Dyspepsie auf, die auf die
Ubliche Behandlung nicht ausheilt,
sondern in ein chronisches Stadium
mit Dystrophie und spéter Atrophie
ibergeht. Schon wahrend dieser Uber-
gangsphase kann man einen Disaccha-
ridasemangel feststellen. Morpholo-
gisch ist er mit einer bioptisch faR-
baren Sché&digung der Dunndarm-
Schleimhaut vergesellschaftet.

Bei akuten Dyspepsien wurden
bereits von Careddu und Mitarb. [8],
Gryboski und Mitarb. [19], Sun-
shine und Mitarb. [35] u. a. Disac-
charidasemangelzustdande mit Hilfe
von Disaccharidbelastungen indirekt
nachgewiesen. Die Ergebnisse der-
artiger Belastungsversuche koénnen
allerdings nur richtig interpretiert
werden, wenn auf das gleichzeitige
Bestehen einer Monosaccharid-Malab-
sorption untersucht wird. Es existie-
ren zweifellos mehrere Krankheitsbil-
der mit einem sekunddren Disacchari-
dasemangel, die durch Disaccharid-
belastungen allein nicht hinreichend
aufgeklart werden koénnen. Hierzu
zahlt z. B. die gliadininduzierte Coelia-
kie. Die mit Hilfe der Saugbiopsie
durchgefihrte quantitative Bestim-
mung der intestinalen Disaccharidase-
aktivitdt fihrt in diesen Féllen einen
Schritt weiter. Die mit dieser Methode
erzielten Ergebnisse besitzen aber nur
eine Aussagekraft tUber die Enzym-
aktivitdt der Biopsiestelle, nicht aber
der gesamten Dinndarmmucosa. In

den Fallen, bei denen die Schleimhaut-
verédnderungen sowohl hinsichtlich des
Schweregrades als auch der Ausdeh-
nung innerhalb der einzelnen Darmab-
schnitte groRe Unterschiede aufweisen,
kann durch die quantitative Bestim-
mung der intestinalen Disaccharidase-
aktivitdt im durch Saugbiopsie ge-
wonnenen Material keine verbindliche
Aussage Uber die Gesamtaktivitat der
Dunndarmmucosa gemacht werden.
Hieraus geht die Waichtigkeit der
Belastungsversuche eindeutig her-
vor.

Krankengut

Wir konnten im Verlauf der letzten
4 Jahre 7 Félle eines typischen Malabsorp-
tionssyndroms in atrophem Zustand beob-
achten, deren Leiden auf einer transito-
rischen Stérung der Isomaltose-Hydrolyse
beruhte. In der Anamnese dieser 7 Patien-
ten weisen schwer verlaufende, rezidivie-
rende akute Virusinfekte der Grippe- bzw.
Adenovirusgruppe auf eine mdgliche Ur-
sache des Schadigungsmechanismus hin.
Die wichtigsten Charakteristika unserer
Patienten sind in Tabelle 1 zusammen-
gestellt.

Die allgemeinen Kklinischen Symptome
entsprachen mit einem herabgesetzten
Kdrpergewicht, vermindertem Wachstum,
fehlendem Unterhautfettpolster, grolRem
Bauch, im Gewicht vermehrten und in
der Konsistenz dunneren Stihlen mit er-
héhtem Fettgehalt, einem Fettresorptions-
koeffizienten zwischen 73 und 91%, Ano-
rexie, einer Tendenz zur Dehydratation,
an der unteren Grenze des altersgeméafRen
Normalbereichs liegenden Werten des D-
Xylose-Tests bei fehlender Gliadin-Into-
leranz, einem typischen Malabsorptions-
syndrom, das sich von der Coeliakie ab-
grenzen laRt.
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28 1.

Methodik

Die Belastungstests mit Mono- und
Disacchariden fuhrten wir bei unseren Pa-
tienten jeweils in einer Periode durch, in
der sie infolge einer vorangehenden Elimi-
nationsdiat keine durchfalligen Stihle
aufwiesen. Die ldentifizierung der einzel-
nen Zucker in Stuhl und Harn erfolgte
papierchromatographisch nach der Technik
von Durand [16] sowie Nordio und
Lamedica [28].

Die Zuckerlésungen (Mono-, Disaccha-
ride und 1,6-a-Oligosaecharidgemische)
wurden als 15%ige Lo6sung, Starke als
10%ige Aufschwemmung angeboten. Die
von uns angewandte Technik des Tests
der Isomaltase-Aktivitdt mit Hilfe eines
1,6-a-Oligosaccharidgemisches anstelle von
reiner Isomaltose wurde bereits friiher von
AmticcHio, Dahlqgvist, Mubsel und Pba-
deb [2] angewandt, da es schwierig ist,
die erforderlichen Mengen an reiner Iso-
maltose zu gewinnen. Infolge des niedri-
gen Polymerisationsgrades enthéalt das
angewandte Gemisch — wie papierchro-
matographisch nachgewiesen werden konn-
te — hauptsichlich Isomaltose und Iso-
maltotriose.

Die Testmahlzeit wurde jeweils mor-
gens nulchtern verabfolgt. Die Dosierung
der Testzucker erfolgte in Relation auf

Kleinbaum: Isomaltose-Hydrolyse-Stérung

die Korperoberflaiche mit SO g/m2
Die Bestimmung der Gesamtreduktion
fihrten wir nach Somogyi—Nelson [27]
durch. Die D-Glucose wurde enzymatisch
mit der Glucoseoxydasemethode (Hugget
und Nixon [21]) bestimmt. Die D-Xylose
wurde nach der Methode von Zosiineb
und Kieinbaum [42] erfalt und der Test
nach der Modifikation von K 1einbaum [23]
durchgefiihrt. Die Bestimmung des Milch-
sauregehaltes im Stuhl erfolgte nach der
Methode von Long [26].

Die Aktivitat der a-Amylase in ver-
schiedenen biologischen Fliussigkeiten er-
faBten wir mit der Methode von Street
und Cilose [34]. Bei der vergleichenden
Bewertung stutzten wir uns auf frihere
eigene Untersuchungsergebnisse bei ge-
sunden Probanden verschiedener Alters-
klassen [22].

Der Fettgehalt des Stuhles wurde nach
der Methode von Van de Kameb und
Mitarb. [36] bestimmt.

Ergebnisse

Die bei unseren Patienten erhobe-
nen Untersuchungsergebnisse sind in
den Tab. I bis IV zusammengestellt.
Es ist erkennbar, daB die Saccharose

Tabelle |

Einige Charakteristika unserer 7 Patienten mit Dystrophie bzw. Atrophie und
Isomaltose-Intoleranz

Pat. Alter in. Ge- BDeugiicr;]r}éﬂzr ?Jrr?t(érgre—r
Monaten  schlecht | ahenswoche nahrung in
Percentile

1 2 < 6. 10

2 3 $ 9. <10

3 3 $ 7. <10

4 4 < n. <10

5 3 $ 10. 10

6 3 1 8. <10

7 4 S 9. <10

resé:rzggms— D-Xylose- Saccharose- A? kﬁr\?l)gats?m
koeffizient ~ Testin % Utilisation Serum in SCE

86 9,0 normal 11,2

73 10,1 normal 9,6

78 8.4 normal 5,3

77 7,6 normal 8,0

91 13,2 normal 14,1

85 11,8 normal 12,6

79 10.5 normal 10,5
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Toleranz bei keinem der S4uglinge ge-
stort war. Der D-Xylose-Test liel bei
6 Séuglingen Werte an der unteren
Grenze der Regelbreite erkennen,
lediglich bei einem Sdaugling lag ein
eindeutig pathologischer Ausfall vor
(vgl. Tab. I). Nach peroralerBelastung

Tabelle |l

Blutzuckerspiegel bei 7 atrophen S&ug-

lingen nach peroraler Belastung mit 1,6-oc-

Oligosaccharidgemisch in einer Dosierung
von 50 g/m2 Korperoberflache

Zeit in Minuten
0 20 40 60 ] 120

Pat.

1 62 78 92 81 73 66
2 60 69 100 85 62 65
3 68 77 98 90 75 70
4 72 87 101 87 80 76
5 66 72 85 74 68 60
6 65 73 91 80 73 62
7 70 88 97 84 72 64

mit 50 g 1,6-a-Oligosaccharidgemisch
pro m2Korperoberflache erreichte die
Blutzuckerkurve (enzymatische Be-
stimmungen) eindeutig niedrigere
Anstiege als nach Belastung mit
D-Glucose in der gleichen Dosierung
(vgl. Tab. Il und I1II).

Die in Tab. IV wiedergegebenen
Stuhlbefunde bei unseren 7 atrophen
Sduglingen lassen eine Verschiebung
despH inden sauren Bereichmiteinem
Maximum von pH 4,5 bei Patient 3,
12 Stunden nach der Belastung mit
50 g 1,6-a-Oligosaccharidgemisch pro
m2 Kdorperoberflache erkennen. Zur
gleichen Zeit stieg der Milchsdurege-
halt des Stuhls erheblich an und
erreichte 12 Stunden nach der Bela-

stung bei Patient 3 den maximalen
Wert von 60 mg/g Stuhltrocken-
gewicht.

Der Isomaltosegehalt des Stuhles
wies im AnschluB an die perorale
Belastung mit dem 1,6-x-Oligosaccha-
ridgemisch bereits nach 6 Stunden

Tabette Il

Blutzuckerspiegel nach peroraler Belastung
mit 50 g/m2 Korperoberflache D-Glucose

Zeit in Minuten
0 20 40 60 0 120

Pat.

| 65 104 130 88 81 75

2 68 111 122 81 75 71
3 70 108 119 79 72 73
4 74 115 126 85 83 85
5 66 110 134 94 85 81
6 74 118 138 92 80 76
7 72 103 115 76 79 70

Werte zwischen 7und 49 mg und nach
12 Stunden solche zwischen 18 und
90 mg/g Stuhltrockengewicht auf.
Bei allen atrophen Probanden trat
innerhalb von 6 Stunden nach der
peroralen Verabfolgung des 1,6-a-
Oligosaccharidgemisches die Entlee-
rung dinnbreiiger Stiihle auf.

Zum Vergleich dieser bei unseren
atrophen Patienten erhobenen patho-
logischen Befunde wurde unter den
gleichen Versuchsbedingungen eine
Gruppe von 5 eutrophen, gesunden
Sduglingen des ersten Trimenons un-
tersucht. Die hierbei gewonnenen
Resultate sind in Tab. V zusammen-
gestellt. Sie lassen erkennen, daR bei
diesen Kindern das pH nach der Be-
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Tabelle IV

Stuhlbefunde bei 7 atrophen S&uglingen im 2.-4.

Lebensrnonat nach peroraler

Belastung mit 1,6-a-Oligosaccharidgemisch in einer Dosierung von 50 g/m2 Kdorper-

oberflache
Milchsauregehalt mg/g Isomaltosegehalt mg/g
Pat. pH Trockengewicht Trockengewicht :?#;Crn;alg
nach 6 12 Std nach 6 12 Std nach 6 12 Std 6 st
1 6,2 5,4 21 44 9 22 +
2 6,7 6,4 8 19 7 18 +
3 51 4,5 25 60 35 90 +
4 6,4 5,3 10 30 11 27 +
5 6,0 51 12 39 14 30 +
6 5,8 51 23 51 30 71 +
7 5,5 4,7 18 55 49 84 +
Tabelle V

Stuhlbefunde bei 5 eutrophen, gesunden S&uglingen des 1. Trimenons (Kontroll
gruppe) nach peroraler Belastung mit 1,6-a-Oligosaccharidgemisch in einer Dosierung
von 50 g/m2 Kdrperoberflache

Milchséuregehalt mg/g

Isomaltosegehalt mg/g

Iggsnutp(()jlel_ pH Trockengewicht Trockengewicht Durchfall innerhalb

probanden g 12 std nach 6 12 std nach 6 12 std 6 Std 12 std
1 7,5 7,3 2 3 0 0 0 0
2 7,4 7,2 2 2 0 0 0 0
3 7,6 7,4 0 0 0 0 0 0
4 7,3 7,0 2 4 0 0 0 0
5 7,3 7,1 2 3 0 0 0 0

lastung mit dem I,6-a-01ligosaccharid-
gemisch sowohl nach 6 als auch nach
12 Stunden im Normalbereich lag.
Der Milchsauregehalt der Stihle nahm
nach der Belastung nicht zu. Isomal-
tose war weder nach 6 noch nach 12
Stunden in den Stiihlen dieser Kinder
nachweisbar. Durchfdlle wurden bei
den gesunden Kontrollprobanden un-
ter der Belastung nicht beobachtet.

Bei Durchfuhrung von Stéirkebela-
stungstests bei unseren 7 atrophen

Probanden fiel die provozierte Diar-
rhoe viel milder aus als unter 1,6-a-
Oligosaccharidbelastung. Diese Tatsa-
che 1&4Bt sich dadurch erkldaren, daR
die 1,6-a-Verzweigungsbindungen nur
wenige Prozent der Gesamtglucose-
bindungen im Amylopectinanteil der
Stérke darstellen ; die am meisten ver-
tretenen 1,4-a-Bindungen in Amylose
und Amylopectin werden durch die
c'-Amylase und die Maltasén schnell
und vollstdndig aufgespalten.
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Diskussion

Careddf et al.[8] wiesen auf eine
bei dystrophen Sauglingen héufig
nachweisbare Leistungsverminderung
einzelner Verdauungsenzyme hin. In
einigen Féllen findet man histologi-
sche Verédnderungen im Pankreas in
Form einer Verminderung der Zymo-
gengranula sowie einer schwécheren
Anfarbbarkeit des Cytoplasmas der
Drisenzellen [11, 17, 37]. Kuirzlich
veroffentlichten Welsh und Por-
ter [41] ihre Beobachtungen bei ei-
nem Patienten mit einem zeitweili-
gen sekundéren Disaccharidaseman-
gel, der im Belastungstest und durch
Bestimmung der Aktivitdt im biopti-
schen Material gesichert werden
konnte.

Bei 40 dystrophen bzw. atrophen
Sduglingen und Kleinkindern fanden
Kileinbaum und Zwicker [24] ein
nicht einheitliches Verhalten der «-
Amylase-Aktivitit im Serum. Ahn-
liches gilt auch fur die Aktivitat der
«-Amylase im Duodenalsaft, Speichel
und Urin. In den Phasen erheblicher
Gewichtsstiirze oder auch langer an-
haltenden Gewichtsstillstandes kom-
men sehr niedrige Werte der a-Amy-
lase-Aktivitdt in den genannten biolo-
gischen Flussigkeiten vor. Unsere
Patienten lieBen bis auf einen S&ug-
ling (vgl. Tab. 1) Werte im Bereich
der altersgemalRen Regelbreite erken-
nen. Hierdurch wird zugleich sicher-
gestellt, daB die gefundenen enzymati-
schen Defekte nicht auf einer Insuf-
fizienz der «-Amylase-Produktion des
Pankreas beruhen.

Aufgrund der Arbeiten von Dahl-

qvist [12,13,14,15] und von Aurich-
CHio,SEMENZAundMitarb. [3, 4, 5, 31]
sind uns heute 5 verschiedene Malta-
sén bekannt. Maltasé 1und 2 besitzen
nur Maltase-Aktivitat, Maltase 3 und
4 haben auch Saccharase-Aktivitat.
Die hier besonders interessierende Mal-
tase 5 weist auller Maltase- noch
Isomaltase- und Palatinase-AKktivitat
auf. Im auffallenden Gegensatz zu den
bislang untersuchten Tieren besitzt
das gesunde menschliche Neugeborene
bereits alle 5 Maltaseaktivitdten wie
ubrigens auch die beiden Lactase-
Aktivitdten in vollem AusmaR.

Bei der Bewertung unserer Ergeb-
nisse bleibt die Tatsache zu beriick-
sichtigen, daB wir bei gesunden Pro-
banden im 1. Lebensmonat eine véllig
fehlende Fahigkeit zur Starkeverdau-
ung feststellen konnten [25]. Diese
beruht allerdings nicht auf einem
Disaccharidasemangel. Auch die Iso-
maltosetoleranz ist in diesem Alter
bei gesunden Sduglingen durchaus
gegeben. Die mangelhafte Polysaccha-
ridausnutzung durch junge Sauglinge
beruht ausschlieRlich auf einer unzu-
reichenden a-Amylase-Aktivitat [25].
Waéahrend die Disaccharidasen bereits
in den ersten Lebenstagen beim ge-
sunden S&ugling in ausreichender
Aktivitdt produziert werden, gehort
die Fahigkeit zur Starkeverdauung zu
den werdenden Funktionen des jungen
Sduglings.

Das klinische Bild der passageren
Isomaltose-Intoleranz wird in ganz
&dhnlicher Weise wie die hereditére
Saccharose- und Isomaltose-Intole-
ranz durch Durchfédlle charakterisiert.
Sie treten stets nach Verabfolgung
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von Dextrin-Maltose-Gemischen—also
insbesondere von »Né&hrzucker« — in
Erscheinung. Die IntensitdtderDurch-
félle geht der verabreichten Menge an
Dextrinen oder 1,6-a-Oligosacchari-
den streng parallel. Reine Starke ohne
Né&hrzuckerzusatz ruft in hoherer
Dosierung ebenfalls Durchfdlle her-
vor, im allgemeinen verlaufen diese
jedoch bedeutend milder als die durch
Dextrine oder 1,6-a-Oligosaccharidge-
mische ausgeldsten. Diese Tatsache
beruht auf dem nur relativ geringen
Isomaltoseanteil im Amylopectin der
Stdarke. Im Gegensatz zu den heredi-
tdren Formen setzen die Durchfélle
bei der passageren Isomaltose-Intole-
ranz nicht unmittelbar nach dem
Abstillen, sondern erst nach einer
Vorkrankheit, vorwiegend infektidser
Genese, ein. Die Anamnese 14t erken-
nen, dall in der vorangehenden Zeit
sowohl Polysaccharide als auch Oligo-
saccharide.toleriert wurden. Die diinn-
breiigen oder wéaRrigen Stihle sind
meist schaumig nach Art eines Gé&-
rungsstuhles, stinken nicht und wei-
sen einen niedrigen pH-Wert um 5
oder noch darunter auf. Der Gehalt
an Milchsdure liegt ebenso wie der an
fluchtigen niedermolekularen Fettsdu-
ren hoch. Diese stammen aus der
mikrobiellen Vergdrung der nicht
resorbierten Isomaltose. Wenn man
isomaltosehaltigeNahrung nicht regel-
mé&Rig sondern in gréfReren Intervallen
anbietet, ist die Vergdrung nicht voll-
stdndig und infolgedessen kann ein
hoher Anteil des Zuckers intakt im
Stuhl identifiziert werden (vgl. Tab.
[11). Die allgemeinen Symptome eines
Malabsorptionssyndroms sind bei den

passageren Formen der Isomaltose-
Intoleranz ebenso wie bei den heredi-
taren schwacher ausgeprégt oder feh-
len vollig. In unseren Féallen lag die
D-Xylose-Ausscheidung in der akuten
Phase bei allen 7 Kindern an der
unteren Grenze des Normbereichs.
Nach Prader, Axjricchio und Se-
menza [29] fallt der D-Xylose-Test
bei der hereditaren Saccharose- und
Isomaltose-Intoleranz in der Regel
normal aus. Die Saccharose wurde bei
unseren Patienten vollig normal utili-
siert, was wir auf eine ausreichende
Produktion von Maltase 3 und 4
zuruckfuhren. Die Maltose-Belastung
ergab in allen Fallen normale Resul-
tate. Die oc-Amylase-Aktivitat lag bei

diesen Kindern im fir das erste
Trimenon von uns ermittelten Bereich
der Regelbreite [22]. Bei unseren

Féallen konnten wir bei fortlaufender
Kontrolle keine pathologische Mellit-
urie nachweisen. Das Bestehen einer
hereditdren Form der Isomaltose-
Intoleranz glauben wir durch die in
allen Féllen eindeutige Anamnese mit
»verspatetem« Beginn der Krankheits-
erscheinungen und der prompten
Rickbildung ohne Recidiv innerhalb
von wenigen Wochen ausgeschlossen
zu haben. Die Beobachtung, daR bei
Dystrophie nach Verabreichung einer
kohlenhydratreichen, vermehrt Oligo-
saccharide oderPolysaccharide enthal-
tenden Nahrung gehduft Dyspepsien
auftreten, istin den von uns beobach-
teten Féllen so zu interpretieren, dal}
diese Garungsdyspepsien eine Folge
des Enzymmangels, vorwiegend der
Maltase 5, darstellen. Die mitgeteilten
Beobachtungen besitzen praktische
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Bedeutung, da die Prufung der Oligo-
saccharid- und Stérke-Toleranz eine
wichtige Voraussetzung zu einer kau-
salen Therapie darstellen kann. Die
Zufuhr von Oligo- und Polysaccha-
riden sollte bei dystrophen und atro-
phen Sduglingen unter fortlaufender
Kontrolle der Toleranz erfolgen, damit
eine passagere enzymatische Insuf-
fizienz rechtzeitig erkannt werden
kann. Die pathologischen Symptome

unserer atrophen Sduglinge konnten
durch Elimination von Stérke aus der
Diat innerhalb von 10—21 Tagen
zum Schwinden gebracht werden. Die
beschriebene  Isomaltose-Intoleranz
dieser Kinder ist passager und wird
durchschnittlich dann uberwunden,
wenn unter der Einhaltung einer
strengen Eliminationsdiat ein alters-
gemales Gewicht erreicht wird.
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